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Objetivo docente

Revisar las principales caracteristicas en imagen de la pancreatitis autoinmune

asi como otras manifestaciones extrapancreaticas de la enfermedad por Ig G4.

Revision del tema

La pancreatitis autoinmune es la manifestacion mas frecuente y caracteristica de
la enfermedad sistémica por IgG4. El conocimiento de los hallazgos radioldgicos
puede facilitar el diagndstico de esta entidad poco conocida y garantizar un
correcto tratamiento médico basado en la terapia con corticoides. En el
diagndstico diferencial de esta forma de pancreatitis créonica se encuentra el
adenocarcinoma de pancreas, el linfoma, la pancreatitis aguda y otras formas de
pancreatitis créonica. Ademas, se deben conocer el resto de manifestaciones de
la enfermedad por IgG4, ya que pueden aparecer de forma concomitante con

las manifestaciones pancreaticas, y ser la clave en el diagndstico radioldgico.
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Enfermedad por IgG4

= Entidad relativamente reciente
= Amplio espectro de manifestaciones [1]
= M3ds predominante en hombres [2].
= |nfiltrados linfoplasmocitarios ricos en células plasmaticas 1gG4, flebitis
obliterante y fibrosis “estoriforme” (en remolino) [1].
= Elevacion de los niveles plasmaticos de IgG4 [2].
® La pancreatitis autoinmune es la manifestacion mas frecuente (60%).
Pancreatitis autoinmune: pancreatitis crdnica [3]:
Tipo 1: afectacion multisistémica (PAI por 1gG4)
Tipo 2: afectacion solo pancreatica
= Manifestaciones clinicas suelen ser inespecificas: fiebre, pérdida de peso,
elevacidn reactantes de fase aguda...
= Afectacién multiorgdnica en Ila mayoria de casos (sincrénica o
metacrénica) [1]

= E| diagndstico suele ser radioldgico o anatomopatoldgico..
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Enfermedad por IgG4

* Paquimeningitis hipertréfica ¢ Pericarditis

* Hipofisitis * Enfermedad coronaria
* Dacriocistitis * Mediastinitis fibrosante
* Pseudotumor orbitario * Pseudotumor inflamatorio

* Enfermedad de via aérea
» Sialoadenitis * Neumonia intersticial
= Tiroiditis de Riedel * Pleuritis
* Tiroiditis de Hashimoto

e Pseudotumor inflamatorio

Tabla 1. Principales manifestaciones clinicas de la enfermedad por IgG4 en
la region de cabeza y cuello y en el térax [1].

Aumento del tamafio de la glandulas salivares fue el hallazgo mas
prevalente en algunas series. También se observaron sintomas alérgicos,
dolor abdominal y adenopatias [2].

* Hepatopatia * Nefritis * Enteropatia Periaoritits
* Colangitis 1gG4 tubulointersticial + Mesenteritis * Arteritis
18G4 esclerosante * Aneurisma
* Prostatitis aortico
inflamatorio
* Fibrosis
retroperitoneal

Tabla 2. Principales manifestaciones clinicas de la enfermedad por IgG4 en
en otras localizaciones [1].
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Pancreatitis autoinmune

La pancreatitis autoinmune (PAI) es la manifestacion mas frecuente y

caracteristica de la enfermedad sistémica por 1gG4 [1].

Se observa en el 60% de los casos de enfermedad por IgG4 [1].
Reversible con tratamiento esteroideo

Se asocia a esclerosis periductal, estrechez del conducto y atrofia acinar.

Aumento de la captacion en PET/TC: util para el dx y la monitorizacion

[1].

PAI Tipo 1 por I1gG4 [1]:
Afectacion multiorganica en 90% (sincrénico o metacrénico)
Diagnostico:
AP: infiltrado plasmocitario rico en células plasmaticas I1gG4; fibrosis y
flebitis obliterante.
Analitica: la mayoria 1gG4 elevada (>135 mg/dL);
Sensible pero no especifico
> 30% pueden tener niveles normales de Ig G4
También puede observarse elevacion de IgE en algunos casos.
Tratamiento corticoideo suele mejorar los sintomas y las

manifestaciones sistémicas.
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Hallazgos radiolégicos

Caracteristicas generales [1, 3]:
Aumento difuso del pancreas (Figura 1)
Morfologia en forma de salchicha
Perdida del patrén glandular
Conducto pancreatico no dilatado
Puede haber aumento de ganglios retroperitoneales y

mesentéricos (Figura 2).

TC [1]:
Hipodensidad generalizada

Anillo hipodenso periférico

Realce tardio

Figura 1. Pancreatitis autoinmune en un paciente de 68 afios que debutdé
con dolor epigastrico, sindrome constitucional e ictericia. Referia
molestias abdominales desde hacia 4 meses. (A) Dilatacién de la via biliar
intrahepatica. (B) Aumento difuso de tamafio del pancreas, con bordes
lisos, pérdida del patréon glandular y halo hipodenso periférico.
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Figura 2. TC de abdomen del paciente
anterior, en el que se observa una
adenopatia hiliar hepatica de 1,2 cm.

MRI (Figura 3) [1]:
T1 hipointenso
T2 hiperintenso moderado
Anillo hipointenso en T2 (Figura 3)
Realce tardio debido a la fibrosis
DWI/ADC: restriccion (seguimiento y valorar respuesta a

tratamiento)

Figura 3. RM de abdomen con secuencia potenciada en T2 en la que se
observa un pancreas levemente hipointenso con morfologia en salchicha.
Destaca la presencia de un anillo periférico hipointenso.
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Formas de pancreatitis autoinmune:

La pancreatitis autoinmune puede ser de tres tipos:
Difusa
Focal
Multifocal

Forma focal [3]
31% de los casos
Es necesario realizar el diagndstico diferencial con el adenocarcinoma de
pancreas (ADC) (Figura 4).
En ADC suele asociar atrofia pancreatica distal y dilatacién del conducto de
Wirsung.
El ADC es focal en el 96% de los casos.

En ambos casos pueden presentar adenopatias y afectacidon vascular.

Figura 4. Paciente con adenocarcinoma en la cola del pancreas. Su aspecto
expansivo puede plantear dudas. Sin embargo, la ausencia de halo hipodenso y
de tejido pancréatico en la cola, y de clinica compatible con pancreatitis aguda,
debe hacernos sospechar de que se trata de una neoplasia.
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Forma difusa

64% de los casos [3]

Caracteristicas (Figura 5) [1, 3]:
Forma de salchicha
Halo hipo-atenuante
Ausencia de dilatacién Wirsung
Dilatacidn via biliar

Exactitud diagnéstica de dichos hallazgos : 88%

La forma difusa debe diferenciarse de:
Pancreatitis aguda [3]: signos distintivos principales son la forma de
salchicha y la ausencia de alteracién de la grasa peripancreatica en la
PAI (hallazgos de mayor exactitud diagndstica) (Figura 6).
Linfoma pancreatico (LP) [4]: muy baja incidencia. Aumento
prominente del pancreas, abultado. Las estructuras vasculares
guedan englobadas y comprimidas. No dilatacidén ductal ni cambios
quisticos. Hallazgos que pueden ayudar: en el LP suele haber

adenopatias multiples y de gran tamafio (Figura 7).

Figura 5. Pancreatitis autoinmune
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Figura 6. Pancreatitis aguda necrosante.

Figura 7. Linfoma pancredtico. Se
observa una masa muy globulosa que
afecta a la cabeza y el cuerpo del
pancreas y que engloba los vasos, pero
no los infiltra.

Los hallazgos extrapancreaticos de la enfermedad por IgG4 también son
utiles para el diagndstico diferencial, aunque [3]:
Su ausencia no excluye el diagndstico de PAI (hay formas de PAl que
afectan a un solo érgano).
Si dichos hallazgos estan ausentes, es mas probable que:
IgG4 negativa

Hallazgos pancreaticos sean focales
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El diagndstico de pancreatitis autoinmune:
No siempre es facil mediante imagen.
Casos publicados de PAl y ADC concomitantes.
Otros de PAI de larga evolucion con posterior ADC.
Por tanto:
SEGUIMIENTO ESTRECHO.

Valorar la respuesta al tratamiento corticoideo.

Diagnédstico diferencial [3, 4, 5]:

ADC pancreas
Linfoma
Pancreatitis aguda
Metastasis pancreaticas: mas heterogéneas y normalmente focales
Otras formas de pancreatitis cronica
Clasica: atrofia pancreatica, calcificaciones, pseudoquistes.

Pancreatitis del surco: provoca también una dilatacién de la via
biliar intrahepatica. Pero afecta al espacio pancreato-duodenal y
suele ser focal (centrado en la cabeza). Engrosamiento de la pared

medial del duodeno.

Otras: pancreatitis tropical, hereditaria...
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OTRAS MANIFESTACIONES

Enfermedad hepatobiliar [1]:

Colangitis esclerosante Ig G4 mediada (> 80%)
Estenosis multifocales y segmentarias de la via biliar intra y
extrahepatica (Figura 8)
Colangio-RM y RM con contraste

Diagnostico diferencial: Colangitis esclerosante primaria

Hepatopatia IgG4:

Fibrosis y alteracion del realce hepatico
CT/MR: masa hepadtica Unica o multiples con realce tardio.

Si afectan el hilio pueden semejar un colangiocarcinoma
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Figura 8. Secuencia HASTE de un paciente con PAl en el que se observa una
dilatacion de radicales izquierdos vy leve irregularidad de radicales
derechos.
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Fibrosis retroperitoneal [1]

> 2/3 de las fibrosis retroperitoneales (FRP) idiopaticas es por IgG4.
Dentro de las PERIAORTITIS CRONICAS:

FRP asociada a IgG4

Aortitis abdominal asociada a IgG4

Fibrosis perianeurismatica asociada a IgG4
TC: masa retroperitoneal de partes blandas (densidad similar al musculo),
gue envuelve la aorta y sus ramas (Figura 9).
RM: Baja sefial en T1y T2.
La captacién de contraste varia dependiendo de la fase de fibrosis.

Mayor riesgo de aneurismas y diseccién

Figura 9. Fibrosis retroperitoneal en paciente con enfermedad IgG4.
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Enfermedad renal [1]:
Nefritis tubulo-intersticial
Hematuria, proteinuria, deterioro de la funcién renal

Lesiones corticales redondeadas o de morfologia triangular
(Figura 10), nédulos corticales periféricos, afectacion del

seno y la pelvis renal.
TC: hipodensas en TC simple.
RM: hipointensas en T2 e hiperintensas en DWI.

Realce en fases tardias tras la administracion de contraste.

Figura 10. Lesiones corticales periféricas de morfologia triangular en un
paciente con enfermedad sistémica por IgG4 y afectacion renal.
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Pseudotumor inflamatorio [1]:

Lesiones inespecificas de partes blandas (Figura 11).
Localizaciones diversas: orbita, mediastino, tejido celular

subcutaneo...

Figura 11. Pseudotumor inflamatorio. Paciente de 56 afios que
consulté por lesidon latero-cervical izquierda. En ecografia se observaba
una lesidn ovalada de predominio hipoecoico, que envolvia la arteria
carétida izquierda (A, B). En TC se observo una lesidn hipodensa, sin
realce significativo tras la administracién de contraste (C) y que
presentaba una captacién leve en el PET/TC (D). Posteriormente se
confirmo su relacion con un enfermedad por IgG4 sistémica.
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Sialoadenitis [1]:

Presentacidn mas frecuente en la regién de cabeza-cuello.

Muchos pacientes debutan con esta manifestacién

La sialoadenitis esclerosante crdnica (tumor de Kiuttner) y la enfermedad
de Mikulicz se han incluido en el espectro de la Enfermedad por IgG4.
Eco: Aumento difuso del tamafio de las glandulas salivares con multiples
focos hipoecoicos mal definidos y leve incremento de la vascularizacidon
(Figura 12).

TC: aumento de las glandulas con hipodensidad homogénea

RM: glandulas hipointensas en T2

Figura 12. Paciente celiaca de 41 afos. Historia de submaxilitis previa. Ingresada
por dolor abdominal en Fll y mesogastrio con ligero aumento de amilasas en
sangre y orina. (A) En la ecografia de cuello se observé un aumento tamafio de
ambas glandulas submaxilares. (B) En la ecografia de abdomen se observé un
pancreas aumentado de tamafio marcadamente hipoecoico. (C) En el TC de
abdomen con contraste se identificaron hallazgos sugestivos de pancreatitis
autoinmune. (D) Pancreas aumentado de tamafio, marcadamente hipointenso y
globuloso en secuencia potenciada en T2.
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Sindrome paraneoplasico [6]

Publicaciones recientes
Adenocarcinomas de varios origenes (Figura 13).

Primera manifestacion del tumor: Enfermedad mediada por IgG4

Figura 13. Paciente de 60 afios con inflamacion palpebral y afectacién
de la musculatura extrinseca de los ojos con aumento sérico de IgG4.
Fue diagnosticada de enfermedad sistémica por Ig G4 con buena
respuesta inicial a corticoides. Al disminuir la dosis de corticoides, el
cuadro volvid a recidivar. Se amplié estudio y se identific6 una masa
pulmonar basal derecha con aumento de captacidon en PET. La biopsia
demostré que se trataba de un adenocarcinoma de pulmdn. Los
sintomas mejoraron tras la cirugia de reseccién pulmonar.
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Conclusiones:

La enfermedad por IgG4 es una enfermedad inflamatoria sistémica cuya forma
de presentacidn mas caracteristica es la pancreatitis autoinmune, la cual se

manifiesta con un patrdén radioldgico caracteristico en la mayoria de los casos,
gue permite, junto con las manifestaciones extrapancreaticas, diferenciarla de

otras entidades y establecer un adecuado tratamiento médico.
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